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CARPITULD L) INTRAGUECTAN, —

Bl sindroma ae nipertansibn porta ﬂn los n\ﬁns. as una

patolaala que sé puede preqvntar & dlferentaﬁ ed«dea. aun

- desde lon primeras maseq da vida.‘h

En lns cpntras hospttalarios a51sten p«cipntps Q- RON
'refartdos por prnblamas sarundario=' a su htpartenqtbn
' porta, La aran s:m:litud de datns clinicos que presentan
astas pacientas sin una - patologia avxdante rasponsanle de
fUs Sintomas, haten diffcil vy laboriosa la pusqueda del
origan de su problema) por otre ladh} éxtaten entidadas
clinicas p1en reconocidas como la cirrosis, que en el Cursa
da su evelucidn llevan a los nifies en forma secundaria &
presentar aumento de la presion del sistema porta v de esta

manara, 3 manifeatar datos ¢linicos da hipertansisn porta.

Hay un arupe de nifios que sin causa ararente prasentan

datos clinicos suvastives da hipertansisén porta) astos san

los nifios a los aque nos referiremos en la siguiente N

mormgrafia, en los cuales, los dalos clinicos, axploraciﬁn o

fisica v antecedentes, son las buses prin:ipéies. Para: 

tniciar laf busquada de su prroblema 'y eor tanis, éoménzsr

con sy estudio clinico diagnésticou, Para que de una forma

rapicda vy opartuna, g9 afrazca un  man2js - midicon vio

quarargico adecuada  {(1,2).



Es una eandicidn visiopatolegica que sa dasarrolla en
respussta & una obstruccidn analdmica o funcional <l flujo

venoso a travas d2 ssta ststema (4.5,

EVOLUCION HISTORICA:

PJ cnncoptn (e 1a hipeptensidn parda fue claramente
discuttdn a princtntoa da 1900, eor le QU e Puad&
.considarar en  térninos generales, que el estudio de los
paclantes_coﬁ hipartenaion parta, se inicia a principios de

' 51916..thand0'_e1 concepta  del sindrome  fue sugerido por

Prable, Herrick. Meindos, Mc Michaet ¥ otros_(ﬁ,ﬁ.?).

sin embargo. hasta 191d G:lbert, Uail y Uillar@t'

iipartanstOH

fuaron los primeros en usar al”

Farta*,

Para poder comprender. la’ evolucién’au éété{#!ﬁdfomé '
ha tenido, se pueden . dintinguir. 4 wtspas ‘en’su desarrello

“histérico;

PRIMERA ETAPA!

)
Basada casi exclusivaménte  ern la descripcién vy
anslisis da algunas causas da niparsengisn porta. en farma

cronceléqica tanemncs quei



#n 1743, Stanl cosarve sue la vana porta, @l basa v
Tar pemarroices constiiuian un sindrome comin (4),  [in 184k
Hudd daescribie  alaunas a2 las caracheristtcés da  los
patientes que estudid v en (699 Lniarl correlaciond todos
lns dates dal sindrome aue hasta la actualidad lléva su

nommbr e,

En 1866 Fistows describid los nallazges oe la vibrosis
hapatica conganita desde el punto da vigta histnidgico,

causa frecuente de hipertensidn parta (9.

En_-lGBQiGQ1QQ'IEantt analizando la relacidn de los
Facientes con’ esplencmegalia ¥ alieraciones hematoléaicas,
establace al tévwino  "anfarmadad  de Bantt*  {anemia
esplenica) cur#s observaciones publica hasta 1910 (4,107,
En 1900, Prable reporta pactentas con clirrosis haritics Sue

muriearon por hemarraéia_méni#a de tubo digastivo (4).

En 1904 Heller refiera cadng da trombngis traumatica

de la vena porta.

En 1910 Warthin reporta cosos de tromhoflehitis de la
vena porta vy vena esplénica v s ralacisn con (a anamia en

‘el sindrome de Panbta (43, *

En 1911 Joselin de Seny ¢ milares ont lusiones

Por tromoosia an 1a raqién dal sistena portai(a);-



En 1914 Endarlen relaciona la patoloéia y la terapia

en 1a obstructidn de la vena porta, -

En '19'_27 bmith Howard reportaron niﬁns f:nn

esplenomegalia;: #n qulenas al Primﬂr antama de _la

uwnfarmadad fua

poastularon quef

Nobal y wagner en &urapa. ast cimo 2

Nortean&rica, demoatraron que la la 10

fue una obsbruccisn de la vena porta o esplenlca. causada--

b

por trombwofletatis se:undaria a infection PPOVHniEntQ de,:;'

alguna otra parta dal cuareo (cuando menos en muchas”

acasiones).

En 1929 Mc Mahon relaciona los qulstas del higado con:;‘

fibrosis hapatica conganita . como . causa de hipartensiénx e

porta,

En 1961 Kerr introdute e} lermino -de “fibrosis

hepatiza conodnita® comd causa da hinafténg;On pnrta,t?). !



SEGUNDA ETAPAL

tasada en la deteminacon QP_las'pres1nneﬁ venosas el
sistama parta.-:Scomm-'medlb.jhdo ceonfirmar . togas  lan

observaciones antericres,

Hpuéselotxen el afio de 1ﬁ36i-rehort& la médi&ién'de'la
prasién’ wn  1a vana  aeplanica de  los  pacientas con

esplenomegalia (4-10).

A principios de 1437 Whipple v su garupo documentaron

la pre=%ién da la vena porta (13).

Ese mismo afio, Thomson confirma estas observaciones
midiando la presion intrahepatica, insertandn una aguja da

2 a 3 cm oen el paremauima del érgana (&).

En 1959 Gonzdlez Carbahalhaas realiza la canalizacidn
de 1la vena umbilical para evaluar las cqndicione#”h
fisinlégicas dal sistema porta, sin embérqq'” aute -

procedimiento no  encontrd sU  apoyo en otros'au@dras

:

¥ s -

use sa descontinud (14,158,

Otros investigadores han realizado 'wna ~buena .
corralacien entra  la presién intranepstica v la erasibn an’

cufla de Js vena porta (16).



La  ralacisn antra  la eoresion en culfa a2 la veana
esplénica'y la  eresidn venosa porta, fue primeramerile
postulada por hvers'y Taylor v @0 Friasman v Valnear an
1961 en  amimales C17) ¥ duspués  en 1963 usada &n hunanos
[S1-38 Divarsos estudios han datarminade las  rangos de
normalidad de la presion venosa én el sistema porta, los

rasultados se muadgtiran én.el'ﬁuadrnkl CB; 19).

Algunos autores al . valorar los procedinientos de toma
de predisnas  venosas,’ iniciéfou 'la apacificacién  dal
sistema porta med:ante suhstunc;as de conatraste. PATH

visualizarle majnr "En'}lﬁds Blaquemore Y Lord realizaron

la primara asplenmpartografia transapalatoria (20)

En 1952 Biarnam da cr

percutanea como proced:mi nto

En México. Toroalla. SOto ¥ Lnrios la practlcaron par

primera vez en 1955. en un niﬂo cnn hipertansibn porta.



CUADRO 1, _
PRESION NORMAL DEL S1STEMA PUKTA

AUTOR _CREF L antr - PRESION
Houssay 70 ';; L leSAL ) .— B & 17 mm Ho
Atk inson 700 1984 8a 17 mmns
Frigley . ' ' ' 7:1?53_ 16 & 12 cm H20
Legar 3 T 197a 10 em han
Clatworthy -~ 74 1474 10 ca HzU
Silverman 24 i‘;19?$' . 5 a 10 mm He
Alagille 97 | 10 % 20 om Ko

TERCERA'EfAhA

'Ya cunncxendo &S d1VPr5as causas qUH pueden dat

arigen. a’ la hipertansidn porta y 5iando conflrmadaa por al -

aumsnto de" _.inxria su.

clasificacxén topngr&flca.

e el ano de 1945° Uhipple_(lg) ante todos ;. esuos'

" hallazagos, - prnpona que todos los pacienteﬁ con hipartansién 

porta pueden sar clasificadna en das 'rupos clinicns. sagun

el sitio da obstrucrién al fluao 'vanOso.

quienes 'la“' obstru:::én FS
tntrahepétxca y b) Aqunllos an quienes la obstrurcxan %3

un:uentra fuera dal h{qaﬂo

)Aqualloq an

: qné"enfermﬁdaﬂﬂ-



a) Prasinusoidal!  Extranepatica
intrahepatica

b) Farasinusoidal!  Intranepatica . -
t) Pastsirusaical i Inbranepatica
. . - Suprahapaticts
Roy 'y Silvesman  {Z4) en sus. publicationes las

clasifican an!

Ya ; o de sus

H) Extréhepatica (Ohstuccxén dp
tributarlas inmedlatas)
Lo} Intrahepqtlcas (aumvnto da 1- u” tenci ﬁé:ulan en_él

interinr dal h;gado Que o:urra :on n.s cirrosia)

c) Suprahepaticas fobstuccién del rluJo venoso hepatico de

salida)l,

Can la f:nalzdad da Lener uha :dea clara del sitio der
ia oostrunctén. asl coma a2 su atiolewia ¥ posiblas

resoluciones de tipo médico o quirdrgico, hemos ¢lasificado -

a los pacientes de la sigujante forma!
a) Prenepatica: Cuandn 6l sitio del blogues al 7lujo venoso
g¢ ancuantra antes de llagar al higads, )
b} Intrahepatico! Cuando el bloqueo ai flujo venoso se
localiza dan}ro de la gléndula hepética y ésta a sy vez la
Femos d1va i o el

1.~ Prasinusaidal.

¥.~ Sinusoldal

3.~ Postainusoidal.,
c) Poshepatica: Cuando la obsiruccién fe encuenlra después

e pasar la glandula napitica.



CUARTA ETAPA!
"l-.'st.a; ‘Oltima etapa  agrupa 1of  informes respecto al

tratamianto. -

" Las. Primeras expertatwas en el ."nahear.- de estos

pa:ianteq, fuaron '._e t.tpn qmrurqim y wstas fuaron
iraic;acias Por‘ Nll:hcllul Eck’ en iEJH quien descrinid por
primera vez la dariva:mn eorin cava en forma axparimental
en  animales (25,25), ya desdes entonces en 1638 Han
desc'rtbié: Algunas alteraciona_s neurolégicas en los perros
operadeos por  ertA  técnica, . atrihuyen&c- esta A la
intoxicacion par alimento, observaciones que compartid con
Favlavy en su labopatorio (26). En 1973 Burchi sugirié que
las alteraciones neurolégicas eran debidas a la mala
sintesis de la urea  y cue oste problema aulment.ar-a ton la

edad (27).

En 1903 Vadal en Francia reportd la primera derivaridn

porto cava latero terminal en humanss,

En 1928 Warren estudié las alteracioﬁes del sistema
porta en la cirrosis y afirme qua al mejor tratamiento para

estos problemas era la derivacién, sin embargo seflalé la

LY



clara evidancia dal desarrolln da dsrivacinpas sistanicas

pueontaneas en  estas parientes pero aue eran insuficientes

¥ de tamaflo y localizacién paco afaciivas para 5u Propo91to

(2e0),

En 1915 Blain ligd la arterla esbl&n;ca Para tratar elf

- hearespianisme, raaltzanda ento an. pactantes cnn varicaes

esafagogastricas, &in: embargm.fua‘ inefecbava ©T mas e la

mitad de 1los mismos (29),:no fus qinb'hés§a }945,en'dpndé

Alan WhirpPle intrbduio la derivacién porte  cava ¥
axplenoranal como tratamientn quirdraice an al sangraao de
varices esafagogastricas, juntﬁ ton Blakemore vy Lord 4,
19, 25). '

En 1939 Crafoord y Frencker (30} prepenen  la
exclerosis re las viricas esofagngastricas, matods
defendido por McBetlh, pero su usa fuw abandonago debido al

alto indice de hemarragia (31), Sin embargo en 1979,

Terblanthe, reinbrodujo el métods con el uso de ., un’

fibroscopio (32). Con el propdsito de reducir el riasgo de.

hematemegsis, se inician una serie de informes  en 1u

literatura mundial evaluando lns diferentes trayamténtos'
Quiturgicas, de ellos destaten los de Linton: (19443{

Blak=nmora (1351). Habif (1953), Ripstain (1953); Russelot_ X

(1864) ¥ thoemsker (1952), sin  embargs en ninaslj aff

axperiancts hasta ese entonres era extremadamnnte ltmltada

(ay,



En thica al tratamtentu qu1rurqi:o da 1a hipartenston

prrta, se inn:lo bn Febrern de 1949, aﬁa an e (1ement9

Robles llevd - -a cabo Juna’ anaqtamoats asalanoranal &Noun

Pac:ente cirrético (da)
Gross -en 1963 informé mejores resultados com | las
garivaciones vancsas, . que fon ta sola esplensctomia 2n los

pacientes (43,7

En IBBEHCJatwnfihr. agrﬁpé las manifestacionss de la
trombesis de la vena _pdrta f reporta un nuave tipo A=
derivacién para sﬁ'manﬁjo (34), por lo que a principics de
los cincuéntaé,. 5@ inl:ta la ligadura de las vériées
esofdgicas v a prin:ipios de los seséntas. Ja . seccidbn
gastrica con ligadura da plexes n la inierpasicién dial

calon (35),

& han prasentadn informes de oclusidn transnﬁbéﬂira

parcutansa para el majeno del“sangrédo.“(as 37):'a9{'coma

darivaciones sistémicas en el - manejo de 105l pa:ientesﬁ

cirrésticos (39-42). Oesda 1953 Uarren hahta Propuasto tna

seleccion de  los patiﬂntas ;én o i
henodinamicos ¥ cl:ntcms €43 44) ¥ desde 1957 r‘ arta casns

mane jadas con derivac1én usp!anarpnn] d:gtaj tas)

criterlas_

14



Lo 1o Gue respecta al manajo médico, édwe sa ineia
en 189%0 cuandn Wastphal introduce el usa oe la sonda de dos
vias para a2l control de las  wvarices aangrantaé (AR). En
1945 dlaguemore—Sangstaken inlroduce 1a senda oo tres vias
da doble baLOn,lmisma qua parmanece haELa'la actualidad
(472,

En 1865 Kehme  informa el émples del Pitresin para
;ontrolaf las  Aapisodins da sangfado. :Dﬁ aparant2  buan
exito (49). En 1962 Merigan -observé los afectos de  la
adminigtracién de astractds de ﬁituttaria rostarior, an 2l
contral del  sangrado de: las vér{cas esofagogasticas (49).
$in ewbargo de han_féppr@adb'aigunas complicaciones durante
SU manpjo (50-55), ) '

En 1979 Thulin usa la samatostatina, realizanda
incluso trabajos  de comparacidn de la afectividgad da estos

metodos (6&6),

En 1980 Labreé'uLilizb'él'#roprannlol como coadyuvante

Para dlsminuir al’ fluin dal sistema porta v aar 1o tanta,

disminuit los" episadlos de sangradn (57-59).

3in amhérgo ‘hﬂﬁhé la fecha, aun no exists un
Lratamia#nlo detinitive  en &l noneio de estos parientes. A
prsar de  la gran cantidad de literatura, La'mayoria esta

relacionada con ta hipertrensidén poria en aduitos, en

is



gquianas an  forma ganaral, <1 diagnéstico ag ralativamentn
sencillo v la atencidén se centra en su manejo; aspecins
diferentas sucedan an .los- nifios, en'lquxanas ia mavor
dificultad radita en conocer la causa cel problema; acsmas

como rafiare Mtlnas Ualker ”los patronas de la hipertensién

porta &n nifios, son a:ferentes ‘a la forma vxsta én aciultos”

un mejor proanti:o an

'adecuado. v



CAPITULD 2:  ANATORIA Y FISINLOGIA UEL, SISTEMA PORIA
NATOMEA =

E] higado et ¢l mayor de las érdanos el CUsrpo, con
un paAso due varia dasde 150 g en alaréttanﬂhacidm hasta los
1,500 9 en el adulto. Se . encuentra localizade en el
tuadrante superior darecho . da1ﬁ abdéma, clinicanents
1lanado niroconderio derecho; protesido. par las costillas,
el diafragma y 1o &érganos inferiores <Quae tocan su bords
como son el duodeno y colon. Anatémicamenta se compone de
fos lépulos, iienﬂa da mayor p;oporcién al darecho que el

izquierdo (&1),

El lébulo derscho consta a su vez de dos segmentos, &l
cuadragdn an éu supérficie‘ antero~inferier y al caudads an
BU cata posterior.. E} iigamento falciforme, un repliecus
da paritonen, sapara antarxarmente los lébuleos izquicrde vy

,derecha.'élj‘ligamenthrpdondo estd en sU parte inferior v

el ligamanto venoss en su parte posterior.

_ EI" higado ant de: nacumiento, recibe la sanare &
travas dal :ordén umbtllcal por medio de la veha umbilical
y la vena porta. tirculandm a truvas val higado, para salip
por 1as  wvanas napaticaq a la vena cava nferior coms an la
FROCA POSL~natal g 1) Pastar:or al’ nacimaento, la vena
umbilical sa transforma en un .liga%ento' aus ayuda a

sostener ¢l higace,



FiG. t
CIRCULACION HEPATICA PRENATAL

AURICULA DERECHA~—

VENAS HEPATICAS .

HIGADO -~VENA CAVA INFERIOR
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CORDON o o
UMBILICAL

™ VENA UMBILICAL
-—-ARTERIAS UMBILICALES

Fig. 1.: Hoaificans re Dauslass Ba3ganatoss

Froc Maye Clin 3980 026



El higado posae un suministro dp sangre  1lamado

sistema porta, eéste anatémicamenle se puede dividir en dos
porcionaes! sistéma porta axtranepiticn o preh¥pdtico vy
sistema porta intrahepatice; va no recibiendo el nombre de
sistema porta a la porcion suprahepdtica o poshepitica de
Jaé vénas que.ahandonan el hisada vy se dirigen a la vena
cavg..perb qu2 sin  embargs haora que recordar, ya aue 00

parte importante en la potogtnesis de esta sindrome.

SISTEMA PORTA EXTRAHEPATICD!

El &rgano pogses un suministro doble de sangre, en un

704 le llega a través de la vena porta v el 30% rastante a

partir de l&a arteria hepatica. El sistema porta transporta

sangra dal intestino, colon, bazo, pincreas y vesicula
biliar. La vena porta esta formada por la unién de la vena
masentarica suparior y da la vana esplénica, juste aﬁ la
parte posterior de la cabeza del pancreas, aproxinadamente
a nival de la linea media. La vena masentérica superior
estd formada por ramas gue vienen del instestino delgado,
colon, cabeza dal Pancreas y ocasionalmente por la vena

qastroeripléica darecha.

La vena esplénica se origina en el hilie esplenico y

consta de 5 a 15 ramas 9que sa unan entre s{, cerca de 13



enla rial  pancraeas con  los vasos  gastricas  cortos, El
sistema ademas recibe numerosas venas tritutarias de  la
tabaza dal pancraas y de la vana gastrorpilética izauierda.

las cuales s unen cerca d=l bazo,

La vana masantarica infariar lieva sangre de la parte
izauierda néi :nlﬁn av del re:to. entrando a la’. vema

esplénica usualmanna an el tercio medio Cftg 2)

El Tlujo sanguineo hepatica se gntfendé comonél caudal
de sangre de la arteria hepéticaiﬁés al He la véha rarta,
Henodinamicamente, conviene considafar tres davisiones en
el suministro sanguineni El priﬁern es el aporte arterial
esplénico, que atraviesa el bazo y lueso va a través de la
vana asplénica hasta la vana .Porta: eﬂ seqgundn es al
suministro gastrointestinal 'quq @asa q'tr#ves de las venas
masentaricas y  también dasentioca A la"yena portal- vy el

tercero es el aporte de la arterig_hepati:a.

El fluio de sangre po la.vana porta en rondlc:ones

nornales, se ha. ralculado on ?O ml: kg por m:nuto +f- 4 ml ¥

en casn de :1rrosts.

minuto +/- ..6 (6&)

Tante lﬂ  vemna arter)«‘

- penatran at’ higaaa a travnﬁ dal hll tuado en la partq

infarior ﬁel lébulo uerecho.

hrpét :ca..

reduEé hasta B ml kg _Por -



FIG, 2
SISTEMA VENOSO PORTA EXTRAHEPATICO O PREHEPATICO
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RAMA 1Z0.
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2: Modificads da Mclndoe
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SISTEMA PORTA INTRAHEPATICD

Fn &) interior del hilio, la vena eorta  (party
hepatis) y la artaria hapatica, sa dividen ean ramas aque van
a los lébules derecho & izquierdo d2l higado y &2 unen con
las vias biliares intrahepiticas en el interior del higadn
estas tres vias: la biliar, la pPorta ¥y la hepitira
prasantan el mismo anquema ra ramificacionas; a Cadl nival
estén unidas entre si  por en vaina fibrosa para fornar el
conmiucto porta, terminan en una red de sinusoides que
conectan las ramas terminales de los sistemas porta v
vanoaor hepitico (vana centraly eanire si ¥ suelan
describirse come lébulos, Las venas hepaticas darechg e
izquiera, drenan la2 mayor parte d2 los lébulnms hepdticos

funcionales correspondientes, Pera @l 16bule caudado es

dranada por vanas independientas, esto es de importancia ya -

que cuando las venas suprahepiticas estan obstruidas, el

drenajae dal 1é6buln caudadn normaimente no esti afectado.

-

3

bt

De la red capilar periportal partan los ElﬂUﬁQldeﬁ que

ga dirigen (en forma radiada) por antre las- cordnnas da ias

células hepaticas hacia la. vena rentral del lohullllo, (fig'
l-:uuuu-:a.'_"'

3) a su vez, las wvenas cantralas da 1'5.

confluyen entre si contribuyenda las venas supranepatzcns"

qua par ultimo van a dasembacar a le vena cq\a 1nfertnr

(fig 43,
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FISIOGLOGIA. -

Gran parte del sasto cardiaco va & parar & lob vasos
dal intzatino y dalipazo para tarminar an 2l sisiema vanaso
porta v luego al  higado) este. es el sistema circulatorio

PoTta.

GIRCULACION HEPATICA:

:Bl hfg;&é penetran cada minuto, unos 1,100 nl de
sangre ﬁue”hroviénéﬁ'del sistema porta (en el ardulto), esia
fluve_a. través de los hepatocilos en estrecho conlaclo con
lmg cordones de células hepidticas parenguimatosas, Luego
penatra en las venas centrales dal higado y desde ahi pasa

a la vena cava,.

Ademas de la circulacién de la vena porta, un flujo
aproximads ae 350 ml  de sangre paneliran en al hizadn cada
minuta por la arleria hepatica, completando un flujo
hapaticn total da casi 1,500 ml por minuto (en el adulte)
un promedin del 29% del gasto cadiaco. Este flujo
sanguinen, asegura la nutrictbﬁ an el tejiao conective v
especialmente an las paredes ¢de los conductas biliapes: por
tantn, 1a aasazaricidén  ~al fluya sanguinan  zrtertal
hepatico pueds causar la muerte prociuciendo necrosis de las

astructuras basicas dal higado.




FIG. &
CIRCULACION VENOSA HEPATICA
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La sangra de la artaria hepatica despuss dz  irrigar 1ns
elementos estructurales del higado, se vacia en los senos
hapaticns para luagn mazclarse con la :sahgra g3l sistama

porta.

Las tres cuartas partes de la 5dngra que atraviesan el

higado, provienen da - la sangre ‘de la vana porta qua'

pﬁnetrh en el Sraano. Ll fluan e controlada por dlvarbms
factores due egtabla:an su ritmo &N tuba digasttvo Y baza

La cuarta parte adicional del riego sanquineo a Lraves del
nigado, proviene de las artarias hepaticas y la intensidad
de su  flujo depende  fundamentalmente de  factores
metabdlicos locales del propio higado, Por ajenplo, una
disminucién del oxigeno. en la sangre hepatica prnvdra
aumento del riago sanguineo hepidtico arterial con un 2fecto

vasadilatador directo.

El higado es un érgano dilatable, capaz de actuar como

reserverio  sanguinae cuando el volumen es  axcasive v

proporciena  un complemento de sangre cuando el mismo-

diémtnuya. Las partias jdal higadn que’ sirven para
almacenamiento; en particular las grandes venas vy mucho
maos  lew  sinusoices, Eﬁfrgn vagsoconstriscidén  por
estimulacidn simpdtica, en consécuencia_ en momentos de
sittiacién o= alarma cirfulatorlas.. cuando Al gistama

simpatico estd descargando intensamente, gran parie de la
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sangre almacanada an el higado As, impulsada’ hacia la’

circulacién aeneral én:ﬁlazq-déHUHaé A;minutoé,

Los seﬁna:del higado aétaﬁ'ravestidoé dé un endotalia
éimilér gI.Adeilos capllares. pero ‘su permeabil;dad es muy
grénda en énmpéfaclénrcon_ la de éstes, al punto e que
incluﬁn ]asfiprntainas de la sanare difunden hacia los
aspacins hapakicos extrﬁ#asculares casi cbn‘tanta facilidad

'com& 108 liaquidos. . Esta extrema perm&abilidad.de los senos

hepAtices hacen qu2 los liqqidas de la -sangre hepaticé

entren en  contacto  muy  estecho: con las  celulas
_ parenquimatosas del higado, facilitando al répide camdio de

materiales nutritivos entre sangre y celulas hepaticas,

CIRCULACION INTESTINAL:‘

nproxlmadamente las cuabrn quinbas partﬂs dp 1a fangre

gorta provxenan da 1o§ lntastinas' ‘gal: astomago, el resto

del brazo y pancreas;

Fuando aumenta la sPcreclbn glan ular iﬁta=t1na1.

aumenta el riego sangu;nan da 1a 'mukmsa v la'éubmu:oﬁa:
an&lngampnte, cuanﬂo. aum@nta la attividan motnra' del
instastine, aunenta el rieqar'agngginen para 1a capa
BUSCULAP, AUNGUP NO S canacen 16% MECANiswos exactos. e

gaba qua al disminuir la dtsbdnibiiidad de oxigano para al



tntasting, aumanta al riago sanguinzo local como vcurva en
cualguier otra- parte de]  cusrrepa) por  otra parte, e fabe
también '~ que durant® los erocfeses de la nigastidn &w
Producen diVersés hornanas  peptidicas en la muc o
intestlnal.'qua-'causén a su vez vasadilatacién de la
mucosé. lag’ que mejor se conccen son la  gastrina, la
aacratina 'y l# cniacistocinina. Se dice ademis wua la

hradic;niﬁa causa vascdilatacién de la oucosa.

La estimul#cibn de 1os narvios parasimpatices dal
eslémago .y parte baja de) colon, aumenta el riego sanguineo
“lmcal, al mismo tiempn que la secrecisn glandular] en
:onﬂraste; la esti@ulacién simpatica tiene efecto directo
sobre practlcamenta todos los vases satguineas del tuso
digestivo #rovncando jntensa vasocestriccion., Sin embarao,
daspuas o una;_minulos, tal vasoconstric;ién sa poarmalizs
o casi se normaliza  por un mecanismo llamade “escepe
autorreguiador?. pravocands el ratorno del riego sanguinesn
con todos los nutpieﬁtés TneceRarios hatia  las glanéulas
gastrointestin;feé y los musculos. . La vasocoanstriccidn Jde
las vanaé_'intéstinales y mesentéricas causada por  la
eattmula:iénkgimpatica, no "ascapa’, en lugar de ello
Feriodoﬁ cﬂrﬁns, v‘ﬁrolongados tde estimulacidn siwmpatica,
disminuve ain'QoIQmén ﬂe estas venas ¥ en consacuencia
dbﬁpjézan gfandas. cantidades de sungrd Rac1a otras partes

d2 la circulacidén, En wl choaua hemorrdgico u otras

b



aatadnq con voluman sanguinao ba;o. estﬁ mﬁcanlama puada
propor:xonar varioq m:limetros da ﬁangre*-extra, o la

cireulacion qanaral

PRESTON VENOSA PORTA

El higadd‘priﬁda;uﬁa_fésiépencia moderada &l paso de
1a sangre deﬁdéjvlai'vena _Pﬁfta a la vena cava. En
consecuencia la Presibn de la vena poria es en promedio de
i0 cm de agua, mucho mavor que la presién casi nula de la
vena cava inferior. A consecuencia de esta elevada presion
venosa porta, 13; preaioﬁes 'en las wvénulas vy carilares
portales, tienen tendencia a aumentar Mas aue em ninguna

otra parte dal cuerpo

Cuando el sistema porta Sﬁlre nlogueo birusco, es muy
dificil el vetorno de sangre dasde lns intestinos vy bazo a
la gran circulacién, Ja presién cepilar se eleva hasta 15 &
20 cm e agua con diversas consescuancias. Cuando el flujo
sanguineo porta se va blodueando lentamente, se desarrollan .
vias colateralas entre Fa..porta v las vanas de la gran
circulacion (fig B), Jas  mas  importantes . de esntas
colatarales fen lar qQua van de las venas esplénicas a las

venas epafaGicas  que on conseduencla hate protrusion em la

s
0



FIG. 5
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luz del esdfago (varices esofagicas) . La mucosa esofagica
que recubre estas varices finalmente sulre erasidn y cdwo

consecuancia da asta, prasanta sangrads,

La ascitis por su parte, resulta de la exudacion del
liquido desda la suparficle del higadn o da la suearficie
del instéstino v'el mesenterio. (Guands se bloauea el pasc
“dn sangra dasda el higado hacia 1a vena cava inferior, s%

produce una presidn elevada de los sinusoides hepaticos, lo

cual a su vez origina la exudacién del lisuidos en la

suparficie del higado.

t.as proteinas originan una prasion cololdosmética muv

alevada da 1los 5inusoidas hep&tt:as. 1o :ual .a -1¥] vaz .

origina exudaci1én de liquido en la suPerficia del hiqado
Al craar una presidn colnldoaméti:a muy elevada an el
liquido abdominal, por ésmesis atraa ligquiclo adicional de

la suparficie del intestino v mesenterio..,

Por obra parte, la obstruccién de la vena porta sin
afectar divectamente al htgado!'raramqnte produce ascitis.
€i 1a obstruccién tiene Jugar de manera aguda, la persona
musre por choagque an.pa:as hbras pﬁr péerdida d& plasma hacia
el instestino, .si acurre . lentanente suele  pogerse
dasarroliar vasis colateraies cﬁn rapidez sufucisnta pars

evitar la ascitis.

v
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CIRCULAdIUN ESPLENICA:

En @) houbre el bazo rarece oe musculo, la dilatacién
de los vasos danire de este &rgane pueda saguir haciendo
que el braano acumule wvarios centenares de mililitros de
sangra y luego por influencia de la estimulaciédn simpitica,
la ronstriccidén vascular envia la mayor parte de este
valuman a ;la gran_ circulacion. En el bazo existan dos
sitios de almacenamiento de sangre, 10s senos venosos vy la
puléa‘ Las paQUeﬁés artarias o arterinlas rasan
direcltamente entre los senos venosos, cuande el bazo se
distiande, los - senas venosos aumentan de  volumen
almacenando grandes cantidades de sangre. En la sulpa
esplénica los capilares son muy permeables, de manara que
gran parte de la smanore pasa primerco a la pulpa vlluegu
difunde a traves de ella, antes de penstrar en los sanas
VENosS0E. Cuando el bazo aumenia de volumen, muchas de las
c&lulas quedan almacenadas en la pulpa, por lo tanto la
tantidad neta de gldbulos rojos en la circulacidn general
- disminuye. £l bazo puade almacenar 9gldébulos rojos

suficientes para que varie €l hematocrito de un 3 & 4%,

Ry



CAPITULD 3,- MECANISNDS FISIDPATOLIZGICIS

. Los Posibieéimécantsmdé qua-conduceﬁ.a la chstruccidn

del  flujo venoso porta,. Pueden depender de. .diversas °

.alteraclonae’iv

macén::o o fun:: nal.dal sistema venoso

Estas ,alteracxunes ee presentan en; cualquier sitio,"

desde la vena e;pléni:a hasta 1as :avidades cardiacas,

La Dbstruccibn Parcial 0. complata del:tronco de la j;

eneralmente se producen por_ bloqueo

a3

porta v/o _SUS ramas; es la causa més omén de hlpertenslén:ff

porta en nifios (2,8,23),

Aungue la dinamica vascular en ‘

as idéntica en nifos vy en adultus, al trastorno as muvrﬁ

t'nsidn porta”-, .

diferante en oiros aspactos (693, . Coma’ eJemPlo de estasﬂf

diferencias, la thipertensién porta ex@rahap&ti:a:__eg'

frecusnte en nifios, perc rara en adultos] el alcohol es un

factor etinlédgico y prondstico importante en la enfarmadad

del adulto pero no en nifios; en éstos, un factor importante -

es la hepstopati{a secundaria a enfermedades metabdlicas

congenitas o anomal {as anatdémicas, Fero no en adultos.



CUADRG 2.
1.~ CAUSAS PREHEPATICAS!

Fsta Lipn dr Dlomuas SCUrra an cualquier parie, dasde

el hilia esplénico, vena esplenica,

venas nesentdricas,

vana Porta o porta hepatis ¥ 9e ha considerado qua pusds
&er producide por diversas causas, entre ellas tenemos?
-

a). Trombosis da la vena
esplenica.

bB). Trombosis da 1a vana
parta,

c). Degenetacidn cavenomalosa

da 1a vana porta,
Secundarias al
1.~ Onfalltis.
2.~ Sepsis umbilical,

3.- Diarrea y deshidratacion
neonatal.

4.~ Cateterizacién umbilical.

5.~ Sopsis neonatal.
5.~ Usteomielilis.
7.~ Pilaflevitis.
8,~ fpendicitis.

H:- Fantreatitis.
10, ~iste dal saéncreas.
. —Cartinoma pancre&tico.

12.-Estados de hipertoagula-
trilidac

13.~ Sepsls umbilical

t4,~ Trauma ‘abdominal externa
15.= Trauma quirurgics abdominal
16.- Enterocolitis severa
17.= Trambocitosis

18.~ Cirrosis hepatica.

9.~ Naoplasias da hepiticas.
Z0.~ Neoplasias e wvesitula,
2L.~ Colangitis, .

22.~ Ulcera guodenil.

23.~ Linfoadanopatias.

Folicitemia

e A ——

d). Dafectos dal
desarrillo,

Como serjan?

1.~ Atresia de la vena

porta.

~ Estennsisg,

.=~ Anomalias congenitas
de las vanas mes2nte-~
ricas.

4.- Extengion de la abli-
teracidén normal de la
vena umbilical.

5.= Durlicacidn de la vena

parta.

Valvulas.

Membranas

Aneurismas

Residue fibroso de los

venase,

LQ.~Fistulas mesantaricas

11.~-Fistula arterio venosa
(hapatics, esplénica,

portal.

N

NOTARIEn ocasiones, las
anteriores defectos
64 pueden Aasociar a
otras malformac iones
congéni Las en torazin,
vasas sanguineos,
arbol biliar y sistema
renal,
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cnoRg 3.

11.~ CAUSAS INTRAHEPATICRS

PRESIMSOIOALES!

SINGSHIONLES:

POSTOINUSOTOAL:

En este {iro de bloaueo,
1a lesidn estd localizada
alrededor de los situsoi-
des, desde su entrada al
higado hasta Ja formatidn
de espacios porla.

1.- Fivresis Hepdtica con,
enita. .

2.~ Enfersedaces aialopry,
liferativas.

3.~ Esquisiosoeiasis.

4.~ Enfersecades retitulo~
eniotel fales,

5.= Enferseda ge Caroly.

6.~ Sarcoldosis

7.~ Talangiectisia heregi-
tarla,

8.- Hamariomas.

9.~ [ngesta de anticoncep~
Livos orales.

10.-Hemoalobimuaria parn-
aistica.

Lesicnes que se produten
alrededar de los espacios
porta, en los sinusoldes.

1.- Cirrosis  pesmecrds
tica.

2,- Pucovisioosis,

3.- Atresia biliar,
4.~ fiporlasia ge V.Eiliares

5.~ Enl. por alesoramienio.
§,~ Enf. de Wilson.
7.~ Hepaloaa

8.~ Tombosis intraheralica.

9.~ Def. oe alfs-1 anli-
trispina.

10.-tiistiositosis.

11.Cirrosis bilar,

12.-Tntox. par arssnico
InOFgaRIco.

13.Hepatitis crénica activa.

14.-Enf . de Brler.

15, -Tirosineata.

16, Lirrosis triptogentlica,

17.-Inhalacidn de cobre.

1o, ~Intalacidn de clormiara-
{0 de vimila.

19.-Cirrosis poris idiopotica.

N.-Sirerosis.
2 .-Sidrowe de Felly.
22,-Estlerosis hepatoparial.

En este Lipo de lesién encimm
tramcs 8l blojweo alresedar g2
los sinusoides, desde el espa-
cio porta hasta ta desesboca-
dura de las venas heedbiras.

I~ Enfersegad veno ofiusiva.

a).-ld:oriatica.

b} -Par irgesta ga slealoraes
de la pirrolicizima.
(crotolarta julvae L),

c).-Por ingesta oz cereales
contaminados.
{alraloioes dal senecio)d.

2).-Familiar.

2.- Pelastasis.

3.~ Hepatotoxitidad sor Tadia-
cién,

4.~ Hemangtoteticea.

Z3.~Inflamacién hepitita aguda.

24 .-Er1troblastosis.

25 ~Mastotitosis sisténica,
%.-Malaria,

1. ~alazar.

28 Hzpatitis neanatal.

3 -lirrosis por opiaolersera

30 -Transforsacion moilar Farcial.

3).-Hepatopatia por farsacos,
32.-ldiop4tica




CUADRO 4,
1I1.- CAUSAS POSHEPATICAS:

En este tipo de bloguso la altaracisn al 7lwe se
encuenira dwsde la salida del higado, hasla Ja tlegada a
cavidades cardiacas.

al) Sindrome de Budd-Chiari:

1,— Belusidn de las venas hepaticas.

2.~ Celusién de la porcidén suprahepatica
dr la vena cava inferior.

3.~ Estenosis de la vena tcava.

4,~ Trombosis de la vena hepatica,

.- Infiltracidén venosa.

5.—~ Lesiones congénitas.

7.- Obstruccién membranosa de la vena

cava.
8.~ Trombosis septica venosa.
9.— Enfermedad inflamatoria wvascular,
10.-Neoplasias hepaticas.
11.«Palicitemia vascular.
12, -Trombosis viceral migratoria.
13.-Enfermedad inflamatoria intestinal,
14, -Trauma abdominal externo.
{5.~Trauma abdominal quirdrgico.
16, -Radiaciones locales.
17.-Idiopatica.
18.-Familiar

b).-Estenosis de otras reg)ones de la vena cava.’
¢).~Pericaditis constricttva

d).~1lnsuficientia rardiaca conqestiva.




CAPITULD 4.~ POSLACION ESTUD(ADA

Se revisaren los expedientes clinicos en forma
pruspectiva v retrqspectiva.‘de los niffos con diaanéstica
de Hiperténsién Porta dertipo prehapatico, intrahepatico vy
poshepatico. Se incldﬁeron en el estuaio sélo aguellos
pacigntas an que e habia realizado una binpsia hepidtica v

que contaban cfon! al Historia Clinica, b) Esofagostopia y/o

esofagograma (que documentaban varices escofagogdstricas),

). Examenss de laboratorio que incluian traneamipass
oxalacética v purtdvica, bilirrubinas v albdmina y d)
Esplenoportografia. Con estos criterics, se analizé la
informacién de 130 nifios antre enero de 1931 a diciembre de

1988, Se tuvo la precaucién de excluir de la muestra los

nifios  con  enfermedadas  crénicas  del  higade, que

posteriormente desarrollaron la hipertensién,
ALLES

&7

Teniendo como base la biopsia hepatica.'ibs?féﬁbiﬁaéos: -

de la  esplencportografia vy  en algunos:fcagqsﬁ'd§;5la

venocavografia, los pacientes fusron divididos.an 3 Qrubog{f

1.-  Grupo prﬁhepatlco.; " En

esplenopartografia mostraba uwna altaracién,<a ntvel
vena esplénica y/o portx v la biopsia hepét::a. des:artaba

un problama intranepitico coma :ausa.de,la.h:par;enstén.

ua 1a\ w



2.~ Grupo tntrahépatica' En al que la biopsia
hepatica era annrmal y la espanoportografia extrah@pat:ta
normal o -bien, cuando la biopaia hepética era normal wqro
1a esplenoportagrafia mastraba una - alteracidén a nivel de

las’ ramificacianes intrahepaticas

3.~ grura  poshepdlicol En este grupc la biopsaw
'haﬁéti:é mostraba  datos histoiogicos de congestisn crénica

¥ la esplenoportografia era normal,

€n todos Ins casos se registrd! sexo, ‘edad,
antecedentes de importancia vy los datos clinicos de
hematemasis, malena, hepatom=agalia, esplenomegalia,
ascitis, red venosa' colateral y distensién abdominal,
lgualmernie, se anotaron los rasultados de los exémenes da
Jaboratario ctomo  transaminasas, bilirrubinas, biometria

hematica, tiempn de probrambina, albumina ¥ plagquatas.

RESUYLTADOS:

De los 130 pacientes estudiados, 57 {uaron femeninoag y
73 masculinos. €n &l cuadro 5 se exprasa la distribucidn
por edad al momento del diaandstico, La edad de 105 niffos
de la pusstra. 52 agrurd sigutends los criterios habituales
de la practica peciatrita y se observd que la wavoria de
tns pacientes tenian da 2 a 11 aflog (82%)., El 51% de los

[



nifies afectados tenian de 2 a S5 aflos de edad, El niflo mias
pequefic estudiade,  tuvo € meses v_‘eliﬁayor‘ 17 afics, El}
pPromadic de edad fue de! B afles v la mediana de! .5 afios,

CUADRD 5.

DISTRIBUCION POR SEXO Y EDAD

EDAD FEMENING HASCULIND TOTAL
(ARDS) ChUIM, ) __(NUM.) LR D (4
o-1 a 7 10 - @
2-5 26 41 57 o 51

6-11 20 20 40 -31';
12-18 ] 5 13 10
TOTAL! 57 73 1m0 100

La relacion que gsuarda el tipm de hipartensisén porta

con la edad, mostré un mayor predominio de preescolares (-

5 aflos) en el grupo intrahepétiéo. en combaraﬁién coﬁ los

escolares (6~11 aflos) en el prehepatico.

El cuado 5 seffala la distribucién da los casos de

acuerde 1 la topeografia v etiopatogenia.
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CUADRD 6.

TOPOGRAFIA Y ETIOPATOGENIA EN 130.CAS0S DE.
HIPERTENSLION PORTA : S :

TiP0 TOTAL cAUSA cAsOsS ~  TOTAL

L GRUPD)Y CWLIMERD ) LNUMERU)' - (%)

PREHEPATICO: (¥4 Tromoosis de la jo7-9 261
porta y/o esplénica.

Daganaracion 25 20,0
cavarnonatosa de A7.7
la vena porta., )
Alteracién de la 1 .B
porta hepatis .k
Hipoplasia de la 1 .8

. vena porta.

INTRAREPATICD: B8 Cirrosis, 26 20,0
Fibrosis hepatica 23 17.7
conganita, - aA4.5
1diopatica. 8 6.1
Hemangivendotaljoma, 1 .8

POSHEPATICO; 10 Tronposis de las 2 1.8
venas suprahepa-
ticas.

Estenosis de las 1 B

venas suprahbepi- 7.7
tiras.

Tromtosis de la 4 3.1

vana cava.

Fericarditis cons~ 3 2.4
trictiva,

¥ Var explicaciédn en al texto




£l tipo mas frecusnte fue el prehepatica, 92 los B2
pacientes, 34 casos copresponcieron a trombinsis de la vena
parta y/o asplanica. ta dJdeganerazidn cavermmatnsa s
encontird en 26 casoé. $e  presentd un caso de alleracion
vascular da la porta hapatis, ilegando al diagnésticn al
observar en la esplenoportografia buena permeabilidad de la
vana esplénica v vana porta, ancontrands altevada la ports
a su entrada a la glandula hepatica)l asi mismo, se encontré

un caso de hipoplasia congénita de la vana porta.

El tipo intrahepéatico esté constituido por 26 casos da
cirrnsis, 23 de fibresis hepilita congénita, B idiopdtices
y 1 hemangioendotelioma, En los casos de cirrosis, se

eatablacid el diagnésticn en base al aspecto histolégico de

la biopsia hepatica. En la esplenoportografia, todos allos

se encontraron con duena Permeabilidad da 1la vena porta yfo’

esplénica) sin embargo, las ramificaciones intrahepatlicas

se mostraban irregulares, de igual forma sa hizo el

diagnostico en laos  pacientes con  fibrosis hepatica

‘A),

conganita. Las formas idiopéticas incluyen cases en qua se.

desconoce la causa y que podrian haber quedado incluidas_

¢omd un grupo espacial. va qua el nivel da la altara:lbn es

descomocado; sin  embargo, se  detigiéd 1n:1uxr1oﬂ en este  -

grupn  an base a que _ ilenaban ],las, 5tquiantas_ o

caracteristicas: la biopsia hepatlca en cuﬂa, mostraha &)

paréndguima conservado en su arquitectura. sin datos‘_del

fibrosis o alaquna otra alteracién que_Pudieré expl{cép la



hipartenaisdn; ia asplernoportograria mosiréd rermsanilidad da
las venas esplénica v Ja porta, pPero las ramificacionss
intrahepaticas mastraban alteracionas St sugerian
ohatacuio del {lujo sin poder establecer Ja causa que lo

proyocaba.

Del tipo poshepaticta tenemos 10 cascs, 7 corres—

pongieran a4 un Sindrome de Budd-Chiari Ctdos da  elies

hermanos), en cualro pacientes se detectd radiolégicamente

una interrupcison del flujo al nivel da la_vena_cgya'en'éu

porcidén poshepdtica - v en otro béc;énté, 59: ddcyﬁenté,,'u

radinlégicamante, una disminucién dal  calibre “de las”

suprahepaticas considerada como una eéteﬁos(stdg_eﬂ!o}béig o

ne determinada.

& encontraton tres  casos portadores de una peri-

carditis constrictiva, dos_dg”éllos de origen fimico.

En todus lok casos posheraticos; la imagen histoldgica
fua diagnéstica, suéiriqndn el sitio da la obstruccién en

base a la fibrosis congestiva centrolobulillar.



CAPITULD 5.= FORMAS CLINICAS

EPIDEMIOLOGIA!

La distribucién del sindrome de hipertensién porta es
univarsal, perms las variaciones que prasantan concarnianie

a4 sy etiologfa, varfan de un pais & otro.

El sexn muastra diferencias aignificativas a pasar de
que se puede encontrar un ligero predominio del sexo
masculino (55%). Con raspecto® a la edad, predomina la
preescolar en la mitad de los casos (614}, Varics autores
segun lo informado en ta literatura mundial, dan
porcentajes semejanies correspondiendo a ia edad pre ¥y

escolar del 2 al 70%, (cuadro 7).

El tipo de hipertensién porta que mas predominé en los
nifies fue al prehepatico, siando la trombosis de la vena
porta el de mayor frecuencia (26.1%), siguiendo en orden da
importancia, la deganeracidén cavernomatosa y la cirrosis en
el 20%. Lo informado en la literalura mundial, como se
observa en el cuadro 7, tiene variaciones; sin embargo
predominan las cuasas Frehepaticas que oscilan  del 45 al
100%, este predominio parecer{a corresponder a paises
industrializadas, ya que los reporles en alsunas partes de
Europa, Mexico y Sudamérica parecen ser iguales y adn mas,

superar  las causas intrabepaticas; westo probablemente



TIPO DE HIPERTENSION PURTA' Y SU RELAC}_IQ_IQ" CON LA EDAD
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Yoorhees (@] Fre-inlrawediica 8 (& qd . a Gn B (x)
sl (n Frehepaltcs LA € 8 o o
MEXIC0.-
Torroella e Pre-inirahesdlica [ 125 1] (48) 7 31 0 (0
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dabida & <ue &n Ppalses en vias e’ desarrolls, las’

enfermedacdes infecciosas, en especial la hépa&itis,_tienen

una mayar incidencia y por.ln tantb. la: brobébilidad de

sufrir cirrosis s maror,

La presién de la vena Porta dePende del flujo

asplénico, de la rasistan ta-'al'fiujo por 1los sinusazdas_

hepaticos y de la prps 6

algunos autores. 'sugieren que na hav una correla:tbn entre

la presién venosa porta y los eplsodlos de sangrado (27,

Se asttma'aue' da"toddé iiDE sangradoa _del £ubo
digesiivo, del & al 8% son secundarios a ruptura de vérices

esafagogistiricas t24), informando Dr1tz {63) hasta un- 15%.

Voorhees y Turcotie mencionan: que de. todos  los
pacientes cirrdticns, del 12 al SN% 'deéarfoilan véricaes
esofagogésiricas v  de éstos, una tercera parte llegan &

prasantar eplisodios de sangrado,

El sangrado de las varices esofagogastricas se puede
Prasentar por aumentn da la presién en el sistema porta y/o
tolaterales, 0 bien por esofagitis erosiva secundaria a
episoding da reflujo, sin embarge se ha netado qua los

episodios da sangraco fueron precsdidos por 1ntecciones del

vena’cava 1nfer£or €23



tracto respira#or:o suparior hasta en un 70% de los cagos.
Fee (64) ba informaco sangrado por varices intestinales,

sin ambaran, asto as excepcional,

Los criterios para hacer el diagnéstico de
hiparasplenismo son! asplenomegalia, plaguatas da mencs de
100,000 por tm3 v leucocitos totales menores de 5,000 por
cm3d y s& encuantra qua cerca del 30 al 70% de los pacientes
con hipertensién porta cursan durante su evolucién con este

tipo de problema (3,2,85}.

Hipertension porta prehepética,—

Etiologia!

Lta muestra cuedé constitufda por 62 nifios, la causa
més frecuente del bloquee . sanguineo corpaspondto a la
trombosis de la vena porta en 34 de allos (582) v a la
deganeratién cavernomatnsa en 28 (42%)] otras causas como
la alteracién de la porta hepaiis vy la hiroplasia de la

vena porta, §2 encontrd en un nifo respactivamente,

De los 34 nifios con trombosis, en mds de la mitad (19
casos) se encontrd trompoosada de manara  conjunta la vena

espléenica,

La causa ¢l problens no se pudd determnar en Logos,
anle an 5 sa relatd el antacedente de cateterismn umbiliral

en la época neonatal, asi como de onfalitis en 4, historia

46



de habar presantado hepatitis an 8y finalmente en uno da
les nihos con degeneracién cavernomatosa ée_entontrG Qe un

primg prasentaba. el . mismo ‘Pédecimiéntol _‘ﬁéra, finas

practicos, sélo. én el 24% se en;dntrb.algan _an}ecedeﬁge

positivo que pudiera explicar la causa de la cbstruccién,
De los 62 nifios, 36 eran masculinos y 76 femeninos.

Cuadre clinicoi

lL.a edad en que se inician sus sintomas es desde los
primeron mases do vida, sin embargn es mas frecu2ante en la
etara preescolar, princiralmente aquellos con degeneracidn
cavarnomatosa, Pocos son los nifos gue presentan sintomas
despuis de la edad escolar,
CUADRD B

EDAD (afios) DE INICID DE SUS SINTOMAS

- TTaR2TTTTTTTTRES g~z iz=i8_
CNum 3 CNum. ) £ Num .} ChLm, Y
Trombosis LG 17 5 2
Deseneracidn
Cavarnumatosa 3 17 [ -
Alteracionas de
la parta - 1 - _ -

Hipoplasia da
la porta 1 - - . -




Log sintomas mds comlnes son la melena, hamatenasis ¥
la presencia cde esplenomegalia. En miffos la sola presencia
de es#lenomngalia y =l antecedante da melena, deban
sospechar el  Jdiagnéstico. Otroes sintomas son la presencia
de red  venosa superficial wen abdémen, dablde a las
colaterales que s& Presentan comt  resultade de  la
obstruccidén al flujn venous. La distenslén abdominal
pravocada posiblemsnte por 1a viceromegalia y la presencia
de ascitis, que ¢4i bien nNo astd muy explicado su m2canismns,
Y& que no existen alteraciones hepidlitas para sy
5F;aentac16nl tal vez otros factores come son el incremento
en la resistencia vascular o aspectos hormonales, afectan
incremantandos lnos niveles de renina—-anglotensina que dan
como  resultade el actimulo de liguideos en la cavi&ad
abdominal .

CUADRO 9

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LOS 62 NINOS

SINTOMA NUWERO DE CASOS (¢ 3]
Melena 55 (95)
Esplenomegul ia 449 (792
Hematamasis 43 (77
Red venosa colateral 27 (43)
Distansidn abdominal 18 (23)
Ascitis 16 (25)
Hepatomegalia 12 {1

lctericia 1 2
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La hapatomagalia so prasantéd wn 12 nifles, 3 da los
cuaier presentaban  trombosis de la vena porta; #in embargo
el estudio‘ histenlégice dal  tejide 'hép&ticd mostrs tras
nifios con hepatilis da lenta resolucién, uno con hepatitis
crénica activé."dno_cbn hépétiti; crénica: peréis{ente Yy

otrﬁ més. con hepatitis granuiomatosal de los- 3. nifios

raslantas, ne  se enénntf&\ﬂvtaﬁﬁa "o - Axplicacién dnl

crecimiento glandular (Figura‘ﬁi:: e

Exémenas de Laboratofio; ] ) ) .

38 nifios (61%) preseniaron clffés ae .heméélobina
manoras de 7 9% v 9 pifios de mencs de 5 g% (14.5%). La
cifra total de leucotitos generalhenpe: es - ﬁnrmal,

presentaran citras de mends de 5,000 celuléa por mm3\l$

nifios, por lo que padriamos :onéider§r  que del 26 al 36% -

cursan con hiparesplanismo.

Las bilirrubinas se encontraron alieradas en G-ﬁiﬁos_v

138 PuURbas 42 funcionamianto hepstico en 2, correspendiends

éstas a los que presentaron hepatitis.

La presién da la vana porta que se registes durante la .

esplenseartagrafia, fue en promedio de 36 cm'@e'HZO‘con una

madiana da 35.



Figura

dipertension FPorta Prehepabica

32 obgservan  las condiciones clinicas dal patcisnte,
aerida auirdrgica gue  presenta, es secuncaria a

Jarivacion porto-sistémica qua 2 le practicé.

Lx

la



_derivaciones s

Tratamientn!

El manejo medlco a que fuaron Eometldos, 3HCIUvb el

contrnl del 'sangrado da"suﬁ ;aric25‘ y el maneao da - au

ascltls. procedimiantos ue, s expllcarén cnn “mayeor detalle

en el capituln 7

s en 27 nlﬁoq tipo maso—:ava. en 1¢

esplano-renal’

uno,

" Hivertensidén ﬁoﬁtﬁ.iﬁtrahePﬁticat

-:Etiologia:; o

El estudio inclurd S0 pacientes que presentaron este
tipo da abstruccien; de =llns tuvieron cirrosis 25 nifos
(45%), postnecrética en 23, por atesoramiento de lipidos en
une ¥y criptogenstica en dos. Jtra causa fue la fibresis
hepadtica corigenita en 23 niflos (40%), de estos, siete nifios
presentaron ademss la asnciacién de riflones poliquisticos
(30%), Las causas idiopaticas, correspondieron a ocho
paciantes (14%) y se enconird un nifio que presentd un tumor

heratico (henangicendoteliomal,

Qe los nifles con cirrosis, en séln Il de ellos se

prasentd el  antecedente de hepatitis (42%), De los

*} efectaa a base de_

1 gadura de ]as cornnarias astomaquxcas en :



paciantas con fibrosis hepatica conganita, an tras &1 allos

sé refirieron  parientes afectados  dé la misna enfernedad.

En las 'paczanbaé claqifiradbs'":bmb idiépatiéns;: no s

encontrd ningan antecedﬁnte que ‘pudiera expl:ar el orlgen

del problama.’

De.los'59;nihqs ©32 aran masculinos v 26 femeﬁ}nés.

Cuadro Clinicn."

La Fdad en que inic:an sus primeros sintomas, es en la:“

épo:a da - 1a:tantas v preescolar

secundarla a cxrrosis. uadan manifestarse' en 1a adad

ascolar e inclugo en la adnlel:enc{a i

CUADRO 10 _ S
EDAD <(AROS)Y  DE ..I'N‘it_:lf.; " DE  SUS SINTOMAS

-2 2-6 E-12 12-1¢

_CNUM D) CONUM ) C[NUM. ) ‘NU_M_.__'{_
Cirrosis 3 11 [ 1
Fibrosgsis H, C. 10 10 3 -

Idiopaticas 4 4 - -

ﬂmbargo cuando as



En niflos con cirrosis, los sintomas mas comun2s son la
esplenomesalia, distensién abdonimal, hepatomegalia y red
venosa suparficial;. y con menns frecuencia la prasencia da
ascitis, hematemesis, melena @ ictericia.

CUADRO 11

MANIFESTACIONES DE LOS NIROS CON CIRROSTS

LT PP - e ap——

EINTONA CNURERD ) : ey
Esplenomegal ia 23 o C (&é)
Distensién abdominal 23 : To(eay
Hepatomegalia 2z ' ‘ . (E5)
Red venosa superficial 22 - (85}
Ascitis 19 I3
Hematemesis 16 (517
Ma]ena 14 : (54)
letaricia ] (31)

La sintomatologia que manifiestan as debida al

obstaculo al flujo sanguineo dentro del higado, pero
también secundarie al dafio hepatocelular, leo que incremanta

la dificultad al drenaje sinuscidal y provoca el filtrado

hacia =1 intersticio v aclmule d2 liquide qua junto con los -

factores hornonales  aumentan mas  la posiltnlidad de tener

ascitis, hapatomegalia y distensidn abdominal (Figura 7).

o
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Los ni.ﬁ.os ¢on fibrosis hepatica cengdnita,
aeneralnente se ven éaludables y sus manifestaciones més
frecuentes son la hepatomagalia, éspefnamegalia’.
Fematemesis, melena y _reé venosa super;'icial, asi como
distensién a'bdam‘l.nlél‘.v‘ ascitis (Figura 8).



Figura 7

Hirertensién Porta intrahepAtica secundaria a cirrosis

poshepatica

Se cobservd la gran hepatomegalia de los dos  1ébulos

hepaticos, se aprecia también la esplenomegalia, . 1la

venosa colateral v la distensién abdominal

red

[
o



Figura 8
Hipertension Porta imtrahepatica secundaria a fibrosis
hapatica congénfta

tenfermedad multiquistica hepatica-renal)d

Se aprecian las condiciones <clinicas generalmente buenas
del paciente y la presencia ce 1a gran hepato-

esplenomagalia,
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CUADRO 12

MANIFESTACIONES CLINICAS EN LOS NINUS con FIEROSIS
HEPATICA CDNGENITA .

SINTOMAS NMERD (49
Hepatomegalia 21 o S . (319
Esplenomesgalia 21 ’ . (91)
Hemaiemesis 19 e '..7 ey
Melena 17 L o 78)
Red venosa 17 : ;‘_'?—'1 (74>

Distensién abdominal 16 L,

Una caracteristica que ée-encdntréieﬁ,iﬁ mitad dellas
nifios fue presencia de hepatomegaxia é éxpenéaé dei.fébdla'
izquierdo (11 niflas), a la explora:ié lo que rasaltaba eran
las buenas condiciones de los _niﬂos al pasar da sus_f3'

mani?estaciones clinicas (Figura 9.

En los nifies con hipertenaisn idiopética..predomtnaron'"
las manifestaciones de sangrado prxncipalmente.‘seguidas de -
los datns de congastidn como es la eﬁplenomegalia y 1a red.

venosa cuparficial.



L

Figura 9
Hipevrlensibn Porta iptrahepdtica secundaria a fibrosis
fiepatica conganits '

{enferpedad Multiguistica hepética~renal)

Un acercamients g2 la paciente de la Fig. B, en la que se

observa la hepato-eselenomeanlia sin redd venosa colateral

avidenta, ni distensisn  aoddaminxl; 82  aprecian lag

condiciones clinicas satisfactorias de la paciente,



CUADRO 13

MAMIFESTAGCIONES CLINICAS DE LOS NIfSOS COM
HIPERTENSICON PORTA IDIOPATICA,

§}NTDHAS EEEEEP %)
Halans e Lio0:}
Hematemnesis 7 ¢ &§7.5)
Esplenomagalia [ ¢ 75.0
Red venosa superficial 3] ( 62.5)
Distensidn abdominal 2 ( 25)
Ascitis 2. { 25)
Hepatomagalia 1 . crlz.sz'
Ictericia 1 12,8

El no tener una causa especifica ¥ solo observaf las
manifestaciones secundarias al obstaculo dal fluje venosn,

bacen dificil el poder correlacicnar esios sintomas.

Examaney de laboratorin!

Las alteraciones que se enctentraron en.estos nifios,
soan  la presencia e anemia secundaria Al  sangrade
gastrointestinal; las alteraciones en las pruebas de
fuﬁcionamientn hepAtica, princiealmente an  los nifes  con

tirrosis en actividad vy el hiperesplenisna,

r
ur



Figura 10
Hipertensién Pérta intrahepatica idiopatica

Sa observa la hepatomagalia que PpPresenta) en una
intervencién quirdrgica anterior se le extirpd el bazo, la
paciente presenta acrocianosis, dedos en polilln de tambor
y tianosis peribucal importante, a pesar de esto las

condiciones clinicas de la paciente son buenas.
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CUADRO 14

EXRHENES DE LABORATORIO CRUSAS INTRRHEPRTICAS

SINTOMA TCIRROS1S FLo.G. IDIGEATI Cas:
- : gg=2b) (%) (N=23% (%Y (N=83) %3]

Ainemia (ll gldl 21 B8t - 16 (7Q) 5 (82}

Aminatransfenasas 15 (58) 7 (30) . 2 (2
Bilirrubinas altas 12 €48 2 (3 7 29
T, de Protrombina - P Co g -
Prolongado : 16 62y .. .7 (30 3
Plaquetas < 100 000 ' R

o 8 (23) CLB f22) 2 (28)
Leucocitus < 5 000 . P o . ’
w3 B <19> O S £+ R S12)

.Ep ‘log  nitios cph- cirrosis, debido al dafio
hépatacelulav. e gspera ancontrar una franca alteracién an
el funcionamiento hepatico Y a pesar de que no se presentd
an todos los cases,; un gran Porcentaia de astog nifios si 1o
mani festaron; en la fibrosis  hepatica congénita
tradicionalmente se espara qua al no afectar la funcidn
hapatocelular, los examenes se encuentren normales, sin
embargo en un porcentaje que varia del 13 al 204 se
documenté que se encontrapan alterados, posiblgmente el

efecto secundario de la obstruccidn al flujo venose,

La presién de la vena porta regisirada, varid de 36 a

36 ¢m de H2) como pramadin con una mediana de Ssrtm da Hz20,



Tratamienta!

El manajo-meﬁica para el  control dél sangrado, se
afacttia por . madin de  la aplicacién de la sonda ae
Sengstaken—Blakeﬁore; cuando re puede practicar end&scopia.
es da utilidad &a que gs posible no solo determinar el
sitio del sangradq{ sinn_tahbi&n_efﬂctnan esclerasis de las
vanas sangrantas. El mansjo dg la ascitis incluyd dieta

sin sal vy restriccién de:liquidos._ asi como ®1 empleo de

espiranolactona ¥y de furosemide  en.casos de Poca o nula

respuesta a la dieta,

‘La aplicacién de vitamina K para corregir el tienpo de -

protrompina pﬁolongéda 1que'habitualManta. preéentan 'eéﬁoé'_ .

nifios, es de’ utilidad.

El tratamiento guirdrgico que se afectdﬁ(_fueleﬁjyzl

nifias una derivacion espleno-renal, en 2 mqab-ééva y:eﬁ.zj

porto-rava.

Hipertensién parta poshepdtica.—

Etiologia! ]
Este tipo de hiperiensidn porta se enconiro en 10
nifies, d= los cualas 7 presentaron un sindrome de Budd-

Chiari, 3 pacientes con trombosis de la vena cava en su



porcién  peashapatica, L con estennsis de las - venas

suprahepéticas v 2 hermanos con trombosis de  las  venas

suprahepiticas. -

| &n ires 'niﬁos se documentd una pericarditis

constrtctiva. dos de allos de nriqen fimico ¥ uno con sélo

el ante:adente
1zqu1ado. mesas antas. El estudio dal pericardio,en tados
ellos, presenté Peritardltis granulomatosa e

De los 10 nifios, 5 eran masculiﬁosjr'S’feméninos.

Cuadro Clinico!

La edad en Aue iniciaron sus sitnmas, ea dasde

lactantes vy preescolares en el sindroma da Budd—chiari y an’

la epota escolar en la perlcarditis contr:ctiva
CUADRD 15 T

EDAD (AROS) DE- INICIO | DE ';_s'Us_"SINTi:i_'t-ins

0-2 6-12
CNUM, ) CHUH. )
Budd-Chiari 2 ','_-‘:5 EETE t

Pericarditis - .Fﬂ"r: ‘_:ijl;' ' ) 2

da presentar . osteomielitiﬁ o de . femur



Les sintamas mas comanes son la distansidn abdominal,
la teptonegalia, arcitls ¥ red YENGSa tolateral
suparficial, datos nilinicns producidos por la song2stidn de

sinusoides hepdticos principalmenie (Figura 11),
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Figura L1

HirFertensidén Porta poshepética secundaria a pericarditis

fimica

fe ohserva la garan distensidén abdominal a expensas de
ligquide de ascitis; presentaba adamés  hepatomegalia
importante congestiva, sin esplenomegsalia; gran red venosa

colateral abdominal.



CUADRD 16

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LOS 10.NIFOS

-

SINTOKA '  wumeka (%)
Distensién Abdominal s - T 00
- HMapatomegalia ' ;; 771ﬁ:";fifjl FE T (]
Ascitis g  41" J--_ ' 50
Red Venosa 3uperficial ::S -' L JRERT
Esplenomegalia - ‘ '3”2' -” ‘ B S - 30
Hematemesis Lo ;.' R ﬂi: 10
Melena | R o 10
I[ctericia 1 . ) 10

Sintomas m2nos frecuentes fueron las manifestaciones
de sangrado gastrointeslinal. Cabe harer notar que no
todoy los nifins prasentaron varices asofagogéstricas y esto
es debido a <que los datos de congestidén poshepitica
praedamlnaron  =n la sintomatsologia, avidantanante " aste
obstaculo al flujo venuso eleva la presién del sistema
vendso porta, sin embargo no lo suficiente para producir

varices.

Examsnes de Laboraterio:
La witag de logs nifvs presentaron anemia con cifras de
menos de Ll g9/dl, leucocitos normales y 3 niflos presentaran

plaquetas de menos de J00,000, en 7 pacientes - hubo

(23]



prolongacisn del tiempo'da'_pratrombing, ancontranda  las
prusbas de  funcién hepatica , allaradas solo en 2 nifies la
presién de  la pulpa | esplénica er:;de 30 cm de H20 en

promedic,

Tratam;ento.”; i .

El manejo de} I{quido de ascilis es muy vebelde, a
. pesar da la dtata hiposédica ¥ el emplen de espironolac tona
¥y furosemide, ne’ es s{no hasta que se instituve el

tratam;ento anttnfeccioso tal y - cono se o abservé en  los

£asos de pericardibis. cuandn se controla este problema,

. La pgraéepfeais;ﬁélfliduidq de ascitis solo se alectia
con fines dléénésiiébg;' 5éra ‘vez constituye en fin
terapéuticn:"én 1os ‘nifios.  con = pericaritis, la
pericardiotomié resulve el'probIema. obatructivo y se debe
efectuar da forma iemprana, Ya que en eatns nifios el cuidar

la funcién hepatica constriture un aspecto fundaﬁental.

Los niflos con Budd-Chiari nientras mids pequefies sen,
mis  problemas existen para su control, ya <que 1las
darivaciones consbituyen a esta adad un verdadareo reto v
por atro lado, al no solucionar el problema obstructivo, se

detariora cada vex mas la funcién hepatica.

&7



CAPITULD 5.—- PROCEDIMIENTOS DE DIAGNDSTICT

Ya. qua el sindrome de Hipartaneiﬁn parta, suaele
presentarse cuande oxiste un obsliculeo que interfiere con

el libre 'flujo de la sangre en ese territorio'y las causas

que lo general  pueden  estar localizadas en cuaiqaier_

trayecin de eose sistema, .las manifestacionas clinicas son

diversas y mno tienen relacién con el sitio de 1la
obstruccién, sea aste prehepético, intrahapatico o

poshepatico (66),

El propésito oe la presente comunicacién Qs sygeriﬁ
una guia para el diagnéstico de este problema, que cumpla

con los siguientes objetivos (67).
PRIMERA ETAPA
Objetives:

A). Integrar &) diagnéstico de la "hipertensién porta”.
B). Conocer las condiciones hemedinamicas del paciente,
C). Confirmar mediante estudios de laboratorio y gabinele,

la sospecha tlinica de esta entidad,

A). Integrar =1 diaandstice;
Para integrar el diagndstico clinico, es ngcesario

obtenar informacién acerca da!
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al).- tog antecedantas de qangradd da'tubo'diqestivn

B).- Manifestaciones - de . disfuncién hepabica ylo
cardica, de evolucidn créni:a : :

€).~ Fresencia . de: esplenomegalia. hepatom@galia,-

' y distans:én

ascitis, red vanosda. :olateral'

ahdominal.

1nastabilidad hemodinémica bara .f'fn o 4'-hen£§ sy -

:orreccién. como soni - : S
a).— Anemia, madiante la determxnacié' o Féhﬁsibblna'
b4 hamatocrlto J. - P
b.~ lnsuficiencia hepatlca. investigando' nlveles de'
aminotransfaraaaa. btlirrubinas. tlampo da
protrmmbina.-'-proteinas:Atotalas. f:brinégeno,
amonio- . v -glucosa, - con .eil_fin de avaluar

el funcionamiento hepatacelular.

c), - Inﬁuficlencla rﬁspiratoria. Yin :ardia:a-
ragistrando la fracuencia cardiaca y respirator:a
Y valorando la prasencia de derrame pleural y
cardiomnegalia mediante radiografia de torax.

d) .- asequilibrin hiroelectrolitico y 4&cido-base,
determinando en sangre las cifras de sodio,
potasia, clers, pH v bicarbonato, ;

e).—~ Ascitis, practicande radiografia de abﬁémén y/o

ultrasonido,



).~ Procesos  infacciogas,  wfectuands blometrxes

) hematicas con cuentas diferen:1a1es, examenes de

orina, hemogultivoes y estudios de cnprocultlva.

urncultivo.' exudado faringeo otros que 5

cmnsideren nQCesarios.:.' -

cl. Cnnfirmar la sospecha c]in:ca.

Lon este propésito es convanienta rﬁalizar eﬂtudio d@

- asnfagograma, a fin de damostrar Ia"prasencia da vérices
etofagogastricas. En caso de' obtaner un resultado

negativo, ue debera efactiuar Psofagoscnp[a

En algunos casor, cuando el nifo presente'sangrado
activo o cuando &l acceso a los procedimientos endnscépicos

no constituya un problema, prodria ser de primera eleccidn,

Todos estos pases de la primera etapa, se indican en

el diagrama de flujo que ararece en la figura 12,

Una vez integrado el diagnéstico de la hipertengién
porta vy habiendo constatado que el paclente se encuepira en
condicionzs hemodinamicas 'estables. ae procedard a pasar a
la segunda etapa del estudic.

SEGUNDA ETAPA

Objetivos:

790



Al Locali7ar el sibio da la anstruccién..
B8). Datarminar el tipo de hlpertenstén pnrta (pranapatico.

1ntranepatiro a poshepatico).‘_f

A Localizar el ‘gitie de 15 ohstru:cibn.."

Cl primer: ’ocedimiento as real:zar ‘biopsia hepét:ca

por puncibn ~para alloes nacaaar;a confirmar® qus la
cantidad de ascitis ‘sea minima, que - el tiempo de
:Protrombina_sga mayor del KO% vy que la hamoglobtna se
.ehcuentré por - arriba de 310 ga/dl (€.2 mmol/1), Del estudto
hlsiolésico del teiido hepatico se derivan das

posibilidades:! que el tejido hepatico sea normal o que

tenga alteraciones histolégicas que orig;nen n  sean

derivadas de la hipertensidn,

De resultar normal el estudio hitalbéico, debe\'é

efectuarse esplenoportografia percuténea. Se ser necesaria
ésta, se debera cumplir con los raquisitos que aa aeﬂalarmn

para praclicar la biopsia hepatira

Del resultado del astudio asplenoportngréfica. [-1-]

cerivan tres positilidades (Figura 13)._

a) fua s ancuanbre una . obstruccidn de la  vana

esplénica o bien de 1a porta,
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FRIMERA ETAPA

SOSPECHA DE HIPERTENSION PORTA
ESTABLE =-— INESTABLE

ESOFAGOQRAMA

/ ‘ \ Buscar ofre

Duposo NORMAL —»

\ ‘ / Sindrome

ESOFAS0SCOPIA

YARICES ESOFAQICAS

Buscor ¢l tipe de Pesa o e
[ weerTEnsion ronq—_.. Harlgpe te — e

Fig., 12} El diagrama muesira los primeros pasos a
efectuarse en cuanto se sospeche que un nifio cursa con un

sindrone de Hipertensidn Porta,



BECUNDA ETAPA

[[_monu HEPATICA NORMAL ]

—
EAFLENCPORTOGAAFIA
t
Alurnlén‘dc 1o vona Yenay Introhapdticas
Espiénlca o Porta Anprmales Normat
( TIFrO PRAENMEBATICO ] Uttrnsantds Abdomined
Lepurstemin
Couna Cousa
Obstructive Oclusiva Rlogala y Froviense

Partagratia nnn"utnh
L—- Clreglo -—J

TIPO TIPO TIPO
PREHEPATICO
m-rmuznﬂco] {lnlmnco] [,m RS TRUC VO

Fig., 13! La plorsia Fepatica narmal, hace necasaria la
esplenoportagrafia; s muestran las posibilidades
diagndaticas para llegar al ttpo ¥y a la causa o3 la

hipertension.



BY  fusr ninguna de las das tanda altaracianas, pero
lés ramifiCtAclones intrahep&ti:és ﬁgésbren anmfmalidaoe5 en
su travectn. :_ := = : . _

€)  Gue 'né séf'6bserﬁen;an6fhéiidades de caracter

abatructivo en los vasos.

Cuando - 1a, biopsi

histolsgicas derivada

de  la hipertensisn,
surgen dos circunstencias -

a) Que %e trats
b)Y Gue

congestivo,

a;qna_hepntopétié“ primgria.'d‘bian

En caso de que esto Gltimo sd:ada, e ﬁébErS practivar

venaravograffa, para lecalizar el sitin de ia ohstruccién, .

8i este examen es narmal, surge la'pbsibiltdad de que

la tausa <ea 2 origen cardiace, por 10;;0a1 e;’necﬁsaria

realizar una angiografia cardiaca y/o ecosonosrafia modo-t’

y/o bidimensional,

BY. Determinar el tipo de hipertensién portal
Con todos los estudios anterijores, ée esté en
condicianas de seffalar @l aitio da la obstruccién v el tiro

de hipertensién aue afectan al enfermo.

esenta | alteraciones

- presente “datos  gque © sudieran un - problena -

94
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SESMDA ETAPA

l BIOPSIA HEPATICA ALTERADA

~— e,

r
K!PI'I'OFAT“A PRIMARIA HEPATOPATIA CONGEBTIVA

Venecavegrofia
TIPO Me 1] 4-———-'——--.!"0"“
I INTRAHEPATICO I K
Anglografia Cardfaco

{Caouso de lo HE) Normel Alteroda

Manejo Médico

Clirugia

TIFO
POSTEINUSOIDAL

l TIFG ¥ CAUSA
BUPRAHEPATICA
1

llnnqorll-'lleo = Clrugia

Fig, 14! La“biopsia hepatica con alteracidn, orianta hacia
Jog tipos inbra o suprshepaticos! el diagrama muestra

diverses tipos da poaibilidades diagnésticas.



En al ﬁiaqrama S anarace en la ftgura l?,.ae Dlanaa el

ramlfiéa:ionHS'infr;héb :ofreéﬁ{ta normal,

as  nacesario practt:a éxploradora, para

cbiener b10951a5 de 16w lébulos hppaL1¢05 - Se sugiere

simultaneamantéi-rea}iiér portagrafia tansoperatoria para
determinar si se trata’ de qna “obstruccién intrshepatica o
bien, el caso anraspaﬁ&e 3alhn' problama prehapitico de
naturaleza no obstruci{ﬁa£:H be_ﬁo encontraree la causa de
la hipartansisn, el prsbléma quadara catalassado como  de

tipo idiopatico.

En el supuesto caso de resultar una hepatopatia
primaria, habra gue sospachar <9ue s& trate de un tipo

ittraneratico,

En el diagrama de la figura 14, se plantea que si la

vanncavograflia muestra alteraciones, &l problema serd de un

tiro poshepalico  (suprahepdticol. En cambic si. los

estudios tendientes a descartar patoleogia cardiaca - son
anormales, serian de L1P0  poshiepalito, o de ser normales,
corraspondarian a un tipo postsinusoidal intrahepatico

(enfermedad veno-oclusival.

Pstudio radinléglcn de 1a vena esplenaca v‘porta &n caso

e las
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TERCERA ETAPA
Objativos!

Ecta Glbima etapa“‘de'eﬁtUdlo{ ﬁa%tay'eh:aﬁinada a

ancontrar la cause que nriqlnb la nbstruc:ibn dﬁl Tlujo

77

Venoso, en casc que en los estudins previos nu ‘56 haya . -

aclarads. Para ello sa raal:zaré'

a) Biomelria hematica, buscando alteraciones en’la farmula’

roja, blanca o presencia da aostnbfilos

b) Antigenos de superficie contra hepatlt:s 1nfe:ciosa

¢) Deterninacién de coore sérico vy da la: ceruloplasmlna

(enfermedad de Wilson).

d) Actividad tripica y - electrolites. en ‘el. sudor
{mucovisidasis). L

e} Células LE y otros exémenesAlnmunélbgicos_(entefmedpd de
la colagena). : . . :

1> Alfa 1 antitripsina sérica . (deficiencia enzimatica
congénital,

a) Alfa feto eroteina (Eegenerafiénr hepatocelular,
tumores). :

h) Anticuerpos heterdfilos (mononucleosis).

i} Cuarpos  reductoras en  orina  (enfarmadadas  por

atesoramiento).



Jj} Pruebas aspecificas eara infaccionas o . parasitosis
(enauistoseniasigd, = '
k) Uroarafia excratora {(rifionss multicuisticos, tumpres).

1) P.P.D. (tubarculensis).

CONCLUSIONES . —

La métodalngia_qﬁé4‘se'propone‘,va'enéaminéda ala

localicacisn del ~sitidide)la obstiy cioh:y'a-la definicisn

de sus causaﬁ.:fﬁ ti a:ion ‘de  la

hipertensiﬁn porta med

ofrece las s!guientes vantajas

1.~ Un astudlo diagnbsti:o azonadamente ortantado.

2.~ Permite - valorar‘ulas ‘:ondi:ionas clinicas del

paciente,

d.-Da a 'conncer -laa.

condiri.nes estructurales Y
funcionas del tejido hepatica o :

4.~ Establece las etaras de estudio p
cabo un diagnéstico rapido,: L

&.— Evita realizap inéastigaciohes'innédeéariés':
B.— Uascarha un disonsstica mas preciso dal tieo ds

hirertensién porta vy orienta. hacia su :ausa.

Oa todo alls se derlva que al esﬁudio der égte tibofde

enfermos, precisa . ser realizade POF S Un . gruFo

multidisciplinarin {(pediatra, gastremanterélogn, :irujahn,

e diagnéqtico.



ratélogo,
[~°H

a)
b

)

ESTA TESIS Na peeg
SAIR BE LA BIBLIGTECA

radidlogslr. Estos profesionistas tienan la taraa

Deteclar los patientes vulnerables.
Raconocer los primerns signos de la enfermsadad.

Estudiar detenidamente las alteraciones

- hamodinamicas.

d}

a)

vecinas,"

4y

- Establecer el sitio de la cbstrucciém. .

Eépiﬁér.faé imp!icac;éngﬁihemodinémtﬁas'eh araas

Ofrecer un tratamiento oportuno’y temprano.



CAPITUL) 7.- COMENTARIZS ¥ CONCLUSIONES

£l sina%ome da'Hipéftenstén Eoﬁta (SHP) én el nifioa
POS&S caﬁacteristicas, parﬂxculares-que Haceﬁ su estudio v
abordaje desde. el punto . de vista etiopatogént:o y
dxaqnésti:o-terapéutico. sea diferenhe al que se llevaria a
:aba an’ um’ adulto ron este migmo sindyome. La mayoria oo
los  estudios . clin:cnh 'r da_ inQeﬁtigaclén han  side
praqtitados en adultos, ‘Par 1o que la axtrapalacidn da los
datm; cde la experiencia obtgnidos en estos, a los niflos,

puaede ocasiaonar graves ervoras.

Como ejenplo de esto, podemos | d@tir' que ia
Hipertansidn Porta extrahapatica es fra:uente en nxﬁos.
pero rara  en adultos; el alcohol e& un factor etiolégico vy
prondstico impartants en la eanfermadad dal adulis pars no
as{ en los nifics, donde un fuclor iﬁpbrtéﬁte‘ et la
hepatoratia sacundaria ~a enfarmedadas  matabdlicas
congénilas o ancmalia anaitémicas; pPoar otra  fado, ,iés
derivacionas guirargicas an adul tos 80N m&todms
estandarizados v con buenos resﬁltadoe anticipables, pero
an nifiss wo. son siempre praciicables o conllevan a un alte

indice de fracasas,

Hemos mene ionado cono e) astudn de los patientes con

Hipertensibn Porta se inicia a princirins del siglo

(4,6,7), ¥ que ae manera didactica puede decirse que en una

&)



primera stapa se Jascribiaron ¥ analizaren algunas Sa las
causas del SHPY en la siguiente eblapa se 1levd a caba la
datarminacisn e 123 erasiones vanssas An el Sistena Porta;
¥ mas tarde en una Tercera etapa oe realiza su
clasificacién topografica. Aunque estas tres atapas, como
las hemos clasificado, no  fueron sucerivas en un senbicin
agtrictn, s{ &5 un hscho qua se fusron dands an forma
generel, unk despues de 1 otra como parte del desarrolleo vy

evolucisn del estudin de los parientes con SHP,

Las clasificaciones del SHP hechas recientenenle par

Hsia y ﬁelliss'(dﬁ :eﬁ 1985; Sherlnck (23) an 1374) Roy vy
Silverman (24} en 1975 y mds tarde Chandra (8) en 1979 son
nimilares y sé_hasén 'en la  localizaclon dal sitio da la
obstruccién, = ya L Boa intfa' @ exlrahepilicol "o bien
prasinusoidal, intrasinuscidal o post-sinusoical. Sin
enbargo, varias patdlngias a la luz de los conocinientos
artuales podrian quedar inclufdas wan dos grupes a la wez,
por tal razén ¥ ¢on la finalidad Jd@ tener una idea clara
dal sitin de la obstruccidn, asi como de su atislagia ¥
posibles resolutiones de tipc médico o quirurgico, se ha
clasificadn en tras grupns! alerehepidticn, blintrahepdtico
y cJlpashepatico, En lo que respacta a los . casos
" intrahepitices, se han subdividide =n! 1.- presinusnidales,
2.~ intrasinusoidales y 3.~ postsinusoraslen, ton lo cual
la clasificacidén etioldégica dal sindroms queda mis clara

(cuwadros 2, 3, y &),
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En cuan{o a la etinlowia del aunento da la prasion
venasa én el sistems porla ¥ el sitio de Ta ah;téucc:én. &n
asta trapajo se ancumentd que da laos 130 paciantes
pstudiadas, se encontrd un 47.7% correspondiente al tipo
prahapatino, un 44.5% al tipo inirahepatico y un 7.7% al

tipo posherstbico,

Estos  porcentajes san  similares a estudios previus
relizagos en Maxico (B85, 30, B81) y en Sudamdrica por
Maksoud (66), sin embargo difieren de trabajos realizados
en Europa, Australia y Nortsamerica, en lo qua respacta a
las causas inlpahepaticas sequn la recopilacién hecha por
Calva (85); an astas series los casos de Hirertensién Porta
intrahepatica varian del 0 al s§z. con un  promedio  de)

27 .5%.

Por 1o anterior, pensamos que puede deberse en qQran
pParve,  a un  mayear aunmre ol enfermagarmas infacis-
contaglosas prevalentes en paises sutdesarrollacdos como el
nuastern, en particular en lo due se refiare a hepalitis
viral. De tedas las causas oe CIPrGsis, en NUestrs serie
el 583% fus posnecrédtica, Obro gato imeortanta, as la gran
frecuencin de Fibrasis Hepatica Conmaarnitta enconbrada dacio
que ooupd =21 0% wie las  causzrE g nipartansien Forta

intranepatica; estno tambiien cdaificre de la literalura

(4
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mundial, pues por ajamdlo, Alagille an la serie mas granda
de nifice con 3HP , puplictada hascta este momenio (3) con 29
casns, encoantrd 26 rasos de Fiprosis epatica Cnnqéngla an
total, e L P eesponclen al 11% de SUS CAUEAL
intrahepaticas; mientras que Myer vy Robinson an Australia
ni sigquiera las mencionan como causa de Hirperiensidn Porta
1ntrahep$ti:a (21, .o antarinr sugiere Aue podria existir
un factor ratial en 12 frecuencia de eresentacién de esta
entidad, sin rmbarao no tanemos suficientes evidancias como
ParTa asegurar ‘esta hipélesis. Las causas preherdticas v
pozhepaticas, son muy similares a lo infermado en otras

partes del mundo,

Eﬁ cuanta a - 'la presentacidn ciinica Y éspe:tns
enidamidlégicos: nbsarvamas que el sexo na @hestra relacion
con el sitio de la obstruccioh.:pﬂr'lo que'podemos af irmar
que no RS U parémetro Gtil en el diagnéatico aﬁtolégico de

1a enfermedad.

La edad en que se presentan los pacientes a recibir
atencisn por algun tipo da sintomatologié darivada dal
aunento de la presién en e]l sistema porta, si muestra un
predominio, siendn mas frecuspnte en la edad area2scolar
(51%), seguida de los escolares (31%), adolescentes (10%L) vy
lactantes (3%), Es  tmpartante tanar eswo 20 suanta, dado

que en el grupo preescolar en la mayer parte de los cason,



su adad no  sara la apropiada para la realimacidn =
proceafmiéntoa guirurgicos aerivativos ¥ ol wanejao mediico
intenéivo 'seré‘ cascancial  en la soBravida . da ewios
pacientes, por -lo que se debe dar gran prioridad a wste

aspacin an nuesiro medio.

.Lérﬁplacfén existenle entre las cifras de presién en
la pulpa asplanica v la presencia da sanarado, nan sido
motivo de  controversia, Algunos autores sugieren (2} aus
no existe relacién. . En nuestre astudio los  resultados
apoyan lo  anterior, pues por ejemplo en los paCientes con
3HP prehepatica, las manifestacionas A  sangrads  se
presentaron hasla ‘en un 99%, con una presidn promedio de
36! mientras qua an la osbstruceidn  intrahepatica en
sangrade, se presentd en el 69% con i1a mismp presién
promnedin, En &l tipo pashepéti:o. sa prasentd sangrado an
el 10% con una presidn media de JO0 . de H20, PFor lo
antarior, podamos  afirmar aur partiripan ntros factoras an
Ja presenbacién dai sanarada, ademas ol auwnento e prositn

en el sistema porta.

En ur estudio de 24 pacientes aue fueron sometidos a
endoscopia da  emergencia estudiacas pdr-Alaﬁille 1), las
causas de sangrade fueron a).lsangradp dela mucosa Gue
Lunria las  varices en. 7 pa:iantéa.‘;b?}zqdﬁgréda 34 oura

etioiogia diferente a las Vvarices  en 34 . (sastritis



ulcarativa, Sindroma d= Mallory Weis v Glcera meptica) vy mwo
se encontrd causa aparente en 3 nifos,  Acemdés, encontrd
como signos andoscépicos mayoares d2 Hipartenstién Poarta, gue
e ralacionén con un  riesgo alto de sangrado 1.- VArices
tensas gqua protrufan en la luz del aséfage y gus 10
desaparecian i la insuflacién del misma, 2.- MicoSa
esofdgica tongestiva an las varices o alradeder d2 las
i SMas Qua daban-la apariencia de estar cubiertas con

paquafing vagns dilatados o telangiectasias.

- El HlPeresplenismo tan citado en casos de Hipertensidén
Parta, Qélé: [-1] Pfégant& en un 15% al! 35% da nusstros
pacigﬁtéa.'sih Arélacién con el sitio de obstruccion aunque
fua ﬁénoé- ffacueqﬁa-an los casns poshepdticos. En ningun

caso sé - observaron manifestaciones de sangrado o infeccién

dire;tamahte atribuibles a asta causa. En dpocas
anteriores, ol hiperesplenismo  era ndicacién de
esplenactomia en algunas -ocasgiones, sin embargo  la

evolucién oe estos pacionies era térpida .y en oacasiones
mortal; mostrands nueveos sangrados, casl el 1D0% an el
lapso de & meses a 2 afios despuds del procedimiento (821,
Podemas afirmar que el hiparesplenismo =ncontrado wn esins
patienles, &5 paco frecuente v nunca de importancia clinica
ni muchns manas sAr4 un pardmetrn o factor que vizba influir
en la decision del  tipn ce tratamienlo & Suwe  delwera

somaterse el paciente,

zh



El sitio da la oebstruccidn mastrd an nuesires
pacienles, correlacidén con las manifestaciones clinicas,
En 1los paciented con Hipertensisn Pprta pranapatica,
sobresalen las manifestacicnes de sangrado tales como
hamatemasis v melena aundua también la esplenomaegalia as
muy frecuente; en los tipos intrahepatice y poshepatito, se
nhRsarva un clara pradominio de manifastacionas tAies como
hepatomegalia, esplennnegalia, distension aticlominil ,
aggitis, rad venosa suearficial, ientas aua lag
manifestaciones de¢ sangrado pasan a un segundd términe en
cuantn a su frecuencia, Lo anterior sugiere que podria ser
util @) considerar la manifestacion inicial, con la que se
presenta en niflo con Hipertensién Porta para pensar e
manera empirica, cual epodia ser el sitio de la obstruccién.
Stn embargn, edstns datns son muy  sifilarss 2an les tipas
intrahepaticos v poshepaticos vy de antemano, podemas decir
qQusis  No son  da utilidad para diferenciar estas dos
entidacles. En conclusidn, podemos afirmar  qQue agngue @@l
tipe prehepatica miastra Mmavir tendencia PoaY ‘iay
manifestacionas de sanaradn a dJdiferencia oe los otlros
tipas, no A3 posibla  asegurar con certeza 2l sitio de la

obsbruccién en base a estos datos exclusivamente,

lLa guia diagnéstica gun se Prapoane en &l raritulo K,

SeTH U gran uul Jidad para &) esulpo mEdILO eTLargads del

"
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astudin da agtcs pacientas. pues offeca una ruta eritica
completa, con atencién prioritaria a los problemas del nifio

can SHP y un aoordaje inteagral dal misme,

Finalmente, en o aue respecta al tratamiento de estos
paciantas, podamos afirmar agua =asia se divide en mddico ¥
auirurgico, En ld'qua reskecta al pripero, easti endaminada
a la 1dentificacién, valaracién r-manejo de las siguientes

condiciones:

1.~ Aspectos hemodindmicos.

2,~- Aspectos metabdlicos,

3.~ Aspacins cardio-reépiratorias.
4.~ Aspectos hidro-electroliticos.

5.- Aspectos infeccingos.

Las manifestaciones hemudindmicas del paciente, sorén
prioritarias en sl mane jo inicial, sera valorada
cuidacdosanente la necesidad de hemptransfusibn dependienda
de las cifras de Hin, y astarin hemodinamico nel pacients)
el contral del sangrado con songa de Sanastaken-Blakemore
en nuestrn Hospital no s2 wtiliza: ni tampnce la infusioen
ci YABORPERITG, $€ D& ehkleadn Ja ereiosiorra Con esclerasis

con buenns resul tadas.



En al manajo da t§ insufiziancin ‘hepéticA. se
dispinuye el aporte Proteico, ACONSEJANAORE @N Casos graves
un maximo da .8 a/kg/dia de protainas da la drata; el
aporte de glucusa deberé ser alto. -dada la hipoalicemnia
persistenia y grave qua sa. presenta an astas _Panientes;
esto correspmnme en qnneral a un apmrtﬂ &n- lariante= de 10

a 12 mglkglmlnuto. _03: .an* pacxentas : mavores a  una

tancentratlén de’ glu:o«a 9n las

 Sa emplearé neomicina.{ ;escencial para al

las batierias

control  del amonxaco roducid “pap

tntaatinalas. Durante 1a fasa aguda;'se admtntstrara 2a
4 g, o bien, 50 a 100 mglkgldia, que puede admin;strarse 3

50% por via rectal ¥ al 50% par via nral

%e ha empleado la lactulosa ( disacarido.no absorbible

sinkatinn), qua inhibe 1los mi:rndrgauismos del gonlon

formadores de  amontaco).  Puede tanbién oriqinar un efocto

supresivo en el amoniaco canguinao al disminuir 21 Ph del
colon, leo cual favorece la conversidn de amoniaco ionizado

a amoniaco no ianizado (M3 Nit4), =l cual no sz acsorve

por 2l intgsting v  puede ser ulilizacdo por las batlerias -

fecales coma fuente da nitrdgeno! la lactulosa v la lactosa
puscen arigiaart Jdiarves seCundarla & la  proauccion el
acide lacticen v a la excesiva sobrecarda osmobica dal

colon.

o
He



Otras medicdas para nl control dal aboniaLo ‘Fan, ol
mantenimiento de los niveles de potasna y 1a no utlllidtlén

da diurdticos ni sedantas.""

El apmrte de liquxdos. sern ba]o depandzendo dv 1a

edad Para av:tar la formacxon de maa adama carabral

‘Las ,complicaciones cardlo—PESPiratDrias. se

presantaran dapandienda ‘da’ algunv patologia cardiaca e
base ﬁ de 1a severidad del liquido acumulado en un tercer
eépacib; LSe,vigiIaran datos -da in;ufi:len:ia- cardiaca
congestiva, derrame . pleuretal !:o“ peri:«rdi:a LB

insuft:lenc:a raspirataria aecundaria. a un 9ran actmulo de

ascitis,

La wmscitis e forma por una combinacién de
hipoalbuminemia, hiperaldosteronismo vy falla renal. La
paratentesls  berapéutica, s evilard a menos que 59

instaure una disnea aguda. En caso de ascilis rafractaria
a un aporte bajo de sodic (300 a 500 mg. dia), asi como al
control de infecciones » hemorrdgias intaercurrentas, se
indicara manedo intrahoskitalario, cton empleo e diuraticos
tipo furosemid=2, o bien inibidores da la aldostarona como
la espirinclactona. Una  excreci1on urinaria e pas de 1b

meq. por litro en 24 horas y una perdida ve peso de al



manns 250 g, diarins,  son loe - nojatives oasaables . de la

restriccién de rodia. ;

&1 equxlihrta'hiaro~electroliti:o‘:omo- a. sa mPnclono.

ag 1mportante y es

especial la aparicxe de al:alosl
diuret}qps.‘pUEQ
garjco. e

Existan nuevas perspectxvas an eltmaneja médico de los
paclentes pedlétr\cos _can SHP' an 105 ‘altimos adcs, se ha
quertdo extrapolar axPErxnanxia on adultés con @1 emplao de
'medi:amantos talag como al’ propranolol. antagonistas H2;
asi como con nitfbgli:eriné. prazosin ¢ isosorhice (83,R84),
Log resultados hasta el momanto en la poblacién pedistrica
ne son de{initivas. sin embargo existen buenas perspectivas

en particular #n lo referante a proprancolel (R4}

En lo que se refilere al manejo auiturgicd, acttualmente
oz manaja la asclero-tarapia con buenocs resultados. - La’

ligadura transtoracica de wvarices esofagicas vy la

esofagastrectonia, son procadimientos que artualmenta estan

en desuso,

”ﬁetaholica'inducida ‘por

con: asto qe elevan los'valorea da’ «monlo_

o



Finalmsnte, no as &l abjative ael prgqente trabajn
detallar los avsoectos relatives &« - los  Procedihgentos
derivativos {meso-cavajaspleno-ranal; porto-caval), todos
estos han sido realizados en los Gltimes aflos en pacientes
Pedigtricnn ¥"1nq vasultacdos v aiperiancia. san propiong de

cada centro hospitalario}:

€5
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